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Centre de Référence 
Maladies 

Neuromusculaires Rares 
Rhône-Alpes 

Centre de Référence 
 Maladies Rares 

Syndromes 
Paranéoplasiques 

Les neuropathies sensitives 

U 1028 

Jean-Christophe Antoine 

Au moins 2 types de neurones 

Dyck 1983 

     Petits neurones  
– Peptidergiques  

peau (CGRP+ TrkA+) 

– Non peptidergiques  
organes (Ret+ TrkA-) 

– Nocicepteur 
– Thermorecepteurs 
– C mécanorécepteurs 

   Grands neurones 
– myélinisées A 

– mécanorécepteurs 
– propriorécepteurs 

•      NMDA 
•      Ach 

Trk C-B Ret 

Trk A 

ATAXIE 

DOULEUR 
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Deux types d’axone 

Neuropathie 
ataxiante 

Neuropathie 
douloureuse et 
autonomique 

PIDC 
Gangliono 

pathies 

axonopathies 
Gangliono 

pathies 

NORMAL 

Dégénéres 

cence 

neuronale 

Dégener- 

escence 

wallérienne 

Dégénér. 

Axonale 

distale 

Myéliono 

pathie 

Gangliono  
pathies 

sensitives 

Multiné 
vrites 

sensitives 

Axonopa  
thies 

distales 

PIDC 
IgM anti-

MAG 
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Polyneuropathies distales 

longueur dépendantes 

Polynévrite sensitives 

Neuropathies non longueur dépendantes 

multifocale distale 

Ganglionopathie, PIDC 
Ganglionopathie, PIDC, 

NSH, NPF 
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Les difficultés d’exploration 

Biopsie  

de peau 

PES 

Fibres myélinisées 

IRM 
Biopsie de  

Ganglion ! 

Biopsie 

de nerf  

PEN 

Fibres amyéliniques 

 

Potentiels évoqués somesthésiques 

 

•étude des voies lemniscales 

 

•étude segmentaire 

 

potentiels périphériques 

potentiel «plexique» 

potentiels spinaux segmentaires 

potentiels de la jonction cervico-bulbaire 

potentiels corticaux 

 

N22 

N8 

P30 

N6 

N9 

N20 

N13 

P39 
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Distinguer les atteintes des fibres sensitives 
pures des atteintes prédominantes 

Atteintes pures  
(conduction motrice normale) 

• Ganglionopathies sensitives 

• Neuropathies des petites 
fibres 

• Certaines formes de PIDC 

 

• CANOMAD 

• Neuropathies sensitives 
héréditaires 

 

 

Atteintes prédominantes 
(conduction motrice anormale) 

• Polynévrites axonales 
distales 

• PIDC 

• Neuropathies avec IgM anti-
MAG 

• CANOMAD 

• Neuropathies sensitives 
héréditaires 

LES NEUROPATHIES SENSITIVES 
AXONALES DISTALES 
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• Les plus fréquentes des neuropathies  

• Surtout après 60 ans 

• Lentement et peu évolutive  

• Atteinte motrice possible tardivement 

• Etiologie souvent inconnue 

• Hughes et al Brain 2004 étude cas contrôle de 50 
patients et 50 contrôles appariés pour âge sexe et 
origine géographique 
– Augmentation de la fréquence d’exposition aux 

toxines environnementales 

– Alcool 

– hypertriglycéridémie 

LES GANGLIONOPATHIES 
SENSITIVES 
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 Neuronopathies sensitives/Ganglionopathies sensitives 

Primary sensory neuropathy 
with muscular changes 

associated with carcinoma. 
JNNP 1948:11:73-87 

Asbury 
Dalakas 

Dyck 
Windebank 

Sobue 

Lésion + dégénérescence du neurone sensitif et son axone 

Denny-Brown 

Neuronopathies 
sensitives 

Paranéoplasique Dysimmune Toxique Génétique 

• AC anti-Hu 
• AC anti-CV2 

• Goujerot 
• Autres 

• SANDO 
• Friedreich 
• .. 

Idiopathique 

Virale 

• Sels de platine 
• Alcool 
• Vitamine B6 

• VIH 
• EBV 

Inflammatoires 
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Neuronopathies sensitives  
le socle anatomopathologique commun  

Mort neuronale 
nodules de Nageotte 

Dégénérescence des 
cordons postérieurs 

Dégénérescence 
axonale sans  

régénérescence 

Ganglionopathies sensitives inflammatoires 
une pathologie médiée  
par les cellules T 

CD8 CD4 

MHC II 

N 

perforine 

N 

N 

N 

MHC I 

N 

CD8 

CD45 RO 
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 un tableau clinique commun distinctif 
 (67 neuronopathies sensitives versus 56 autres neuropathies sensitives) 

• Début Incluant les membres supérieurs 

69% 

• Topographie à la phase d’état 

– Membres supérieurs : 88,5% 

– Membres inférieurs : 95% 

– Face : 10% 

– Tronc : 11% 

• Asymétrie : 46% 

• Ataxie : 70% 

NNS : score > 6,5 

Oui Points 

Ataxie □ + 3,1 

Symptômes asymétriques □ + 1,7 

Anomalies sensitives non limitées aux 

membres inférieurs 

□ + 2,0 

 1 nerf sensitif non enregistrable ou 3 

nerfs sensitifs avec PAS < 30% LIN au 

niveau des membres supérieurs 

□ + 2,8 

< 2 nerfs moteurs anormaux au niveau 

des membres inférieurs 

□ + 3,1 

Total                                     positif si  > 6,5 

Sensibilité 

92% 

 

Spécificité 

100% 

2009 July; 132: 1723-33. 
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Atteinte du prolongement central 

Lauria 2000, Mori 2001  

70 à 90% sensibilité 

Camdessanché et al. 2009 

0% 

 

Non spécifique : carence  
en  

vitamine B12  

IRM 

Mori et al., 2005 

T2* 

PES 

Série Rhône-Alpes: 25 cas 

• atteinte périphérique majeure:         22% 

• atteinte périph + resynchronisation 

  centrale probablement retardée        48%  

• atteinte périph et centrale :              30% 

Critères p Para N (%) Autres (%) 

Douleur 0,0224 61% 35% 

Début 

aigu 0,0327 34% 12% 

subaigu 0,0264 55% 29% 

progressif <0,0001 11% 59% 

LCR 

hyperprotéinorachie <0,0001 93% 38% 

Hypercellularité 48% 24% 

Oligoclonal 39% 10% 

LCR anormal 

 

0,0012 

 

96% 

 

33% 

 

EMG 
Présence d’anomalies motrices  0,0202 65% 37% 

Paranéoplasiques / dysimmunes-idiopathiques 
Séries Rhône-Alpes: Camdessanché et al. Brain 2002 
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 Stratégie proposée 

Identifie ou oriente correctement l’étiologie chez 96% des patients  

Camdessanché et al JPNS 2012 

LES NEUROPATHIES 
DÉMYÉLINISANTES 
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Formes sensitives pures de PIDC 

• Atteinte proximale des racines sensitives 

• Jusqu’à 35% des PIDC (Viala et al JPNS 2010) 

• Série de 22 cas (Ayrignac et al M&N 2013) 
– Ataxie: 59% 

– Aréflexie diffuse: 36% 

– Nerfs crâniens: 32% 

– Atteinte précoce des MS: 40% 

– EMG sensitif normal: 36% 

– PES anormaux: 100% 

– Amélioration sous traitement: 90% 

 

Biopsie de nerf PES 

IRM avec gadolinium 
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Neuropathies avec IgM monoclonale anti-MAG 

Neuropathie sensitive plus que sensitivomotrice 
Ataxie 
Tremblement d’attitude 
Douleur 
EMG atteinte démyélinisante à prédominance distale 
(index de latence terminale) 
IgM kappa (80%)  
De type MGUS, rarement Waldenström 
Lésions histologiques typiques (ME) 
Dépots d’IgM dans la myéline 

Steck et al., 2006 

SO

3 

sulfate-3-

glucuronyl 

paragloboside 

Epitope partagé avec 

SGPG, P0, sulfatide 

MYELINE ASSOCIATED GLYCOPROTEIN 
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CANOMAD  
chronic ataxic neuropathy with ophtalmoplegia monoclonal 

gammopathy anti-disalosyl  antibody 

• Neuropathie sensitive ataxiante 
• Ophtalmoplégie 
• IgM monoclonale 
• Agglutinines froides 
• AC anti-GD1b, GD3, GT1b, GQ1b 
• Evolution chronique ou par poussée 
• Tableau souvent incomplet 
• EMG: atteinte démyélinisante de type PIDC ou 

atteinte sensitive pure de type ganglionopathie 
sensitive 
 Willison et al., Brain 2001 

Les gangliosides disialosylés 

NF Ac anti-disial 

Ac anti-disial 

Ac anti-disial (rouge) + NF (vert) 

NF 

Anti-GM1 

Canal NA 

Willison et Yuki 2002 Quarles et Weiss 1999 
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LES NEUROPATHIES DES PETITES 
FIBRES 

Neuropathies des petites fibres 

ENMG normal 

Potentiels évoqués nociceptifs 
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« Burning feet » 

Gorson and Ropper, 1995 
Holland et al., 1998 

La physiopathologie 

Neuropathies 
Longueur dépendantes 

 Diabète, 
 Intolérance au glucose, 
 Amylose, 
 Ethylisme, 
 Neurotoxicité, 
 Idiopathique 

Dying back 

Forme non  

Longueur dépendante 

Thèse Florence Robert 

Gorson et al. , 2008 

La physiopathologie 

Neuronopathies 
Des petites fibres ? 

Gorson et al . 2008 JNNP 
 
Nombreux cas associés 
à une contexte 
autoimmun 
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Ann Neurol 2012 

Neurology 2012 

Anticorps anri-CASPR2 

Neuropathies héréditaires sensitives et dysautonomiques 
(HSAN) 

R
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t 
Sh
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